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Justiﬁcativa  y  objetivos:  el  síndrome  de  Walker-Warburg  es  una  distroﬁa  muscular  autosómica
recesiva congénita  rara,  manifestada  por  el  sistema  nervioso  central  con  malformaciones  ocu-
lares  y  la  posible  participación  de  varios  sistemas.  El  diagnóstico  se  establece  por  la  presencia
de  4  criterios:  distroﬁa  muscular  congénita,  lisencefalia  tipo  II,  malformación  cerebelar  y  mal-
formación  de  la  retina.  La  mayoría  de  los  nin˜os  con  el  síndrome  se  muere  a  los  primeros  3  an˜os
de  vida  debido  a  la  insuﬁciencia  respiratoria,  neumonía,  convulsiones,  hipertermia  y  ﬁbrilación
ventricular.
Relato  de  caso:  se  discute  aquí  la  conducta  anestésica  en  un  nin˜o  del  sexo  masculino,  de
2 meses  de  edad,  programado  para  la  cirugía  electiva  de  derivación  ventrículo-peritoneal.
Conclusiones: un  cuidadoso  abordaje  anestésico  se  hace  necesario  debido  a  la  involucración
de varios  sistemas.  Relatamos  la  conducta  anestésica  en  un  nin˜o  del  sexo  masculino  de
2  meses  de  edad,  con  el  síndrome  de  Walker-Warburg,  que  fue  programado  para  la  cirugía
electiva  de  derivación  ventrículo-peritoneal.




Este é um artigo Open Access sob a licença de CC BY-NC-NDntroducciónl  síndrome  de  Walker-Warburg  (SWW)  es  una  distro-
a muscular  congénita  (DMC)  rara,  autosómica  recesiva
 congénita1.  El  diagnóstico  generalmente  depende  de
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ealizado por  análisis  de  ADN  en  solamente  un  10-20%  de
os casos.  El  diagnóstico  se  establece  por  la  presencia  de
 criterios:  DMC,  lisencefalia  tipo  II,  malformación  cere-
elar y  malformación  de  la  retina2. Otras  anormalidades
bservadas con  frecuencia  son  la  dilatación  ventricu-
ar, con  o  sin  hidrocefalia;  malformación  de  la  cámara
nterior del  ojo;  macrocefalia  congénita  y  malformación
e Dandy-Walker.  Microcefalia  congénita,  microftalmia,
oloboma ocular,  catarata  congénita,  anomalías  urogeni-





















































cAnestesia  en  nin˜o  con  el  síndrome  de  Walker-Warburg  
tales,  labio  leporino  y  hendidura  palatina  son  observados
menos frecuentemente.  El  diagnóstico  diferencial  con  DMC
de Fukuyama,  enfermedad  cerebro-músculo-ocular,  y  el
síndrome cerebro-ocular-cerebral,  depende  de  la  grave-
dad de  las  manifestaciones  clínicas  y  de  los  hallazgos
radiológicos2,3.  Manifestaciones  clínicas  están  presentes  en
el nacimiento  o  surgen  después  de  un  corto  período.  La
mayoría de  los  nin˜os  con  el  síndrome  se  muere  a  los  pri-
meros 3  an˜os  de  vida  debido  a  la  insuﬁciencia  respiratoria,
neumonía, convulsiones,  hipertermia  y  ﬁbrilación  ventricu-
lar. El  diagnóstico  prenatal  se  puede  hacer  y  el  riesgo  de
tener otro  nin˜o  con  el  síndrome  es  de  un  25%  en  las  familias
con un  nin˜o  afectado4.
Relato de caso
Nin˜o  del  sexo  masculino,  2  meses  de  edad,  pesando
3,3 kg,  programado  para  la  cirugía  electiva  de  derivación
ventrículo-peritoneal.  El  parto  fue  por  cesárea  a  las  38
semanas de  gestación.  La  gestación  anterior  de  la  madre
fue interrumpida  por  aborto  médico  debido  a  la  hidroce-
falia, determinada  por  exámenes  ultrasonográﬁcos  y  por  el
grado de  parentesco  de  los  padres.  El  paciente  fue  ingre-
sado en  la  unidad  de  cuidados  intensivos  neonatal  decido  a
la hidrocefalia  y  a  la  incomodidad  respiratoria.  Macrocefa-
lia, bajo  puente  nasal,  achatamiento  frontal  de  la  frente,
micrognatia, retracción  mandibular,  hipotonía  moderada  y
desplazamiento bilateral  de  la  retina  quedaron  evidentes
en el  examen  físico.  Los  niveles  de  creatina  fosfoquinasa
(CPK) medidos  fueron  de  4.226  uL−1 (normal:  24--195  uL−1).
La resonancia  magnética  (RM)  reveló  una  lisencefalia  tipo  II,
hipomielinización de  la  sustancia  blanca,  ventrículos  dila-
tados, hipoplasia  cerebelar  bilateral,  agenesia  del  septo
pelúcido, malformación  de  Dandy-Walker,  hiperplasia  bila-
teral vítrea  y  buftalmia  (ﬁg.  1).
Después  de  la  obtención  del  consentimiento  informado
ﬁrmado por  los  padres,  el  paciente  fue  colocado  en  ayu-
nas por  3  h.  La  probabilidad  de  intubación  difícil  se  caviló,
por tanto,  el  equipo  se  preparó.  Enseguida,  el  paciente
fue monitorizado  con  oximetría  de  pulso,  presión  arterial
no invasiva,  electrocardiograma  y  temperatura  corporal.  La
inducción  anestésica  se  hizo  con  sevoﬂurano  y  óxido  nitroso
en oxígeno.  Una  cánula  intravenosa  se  insertó  y  la  larin-
goscopia se  realizó  durante  la  ventilación  espontánea.  Los
intentos de  intubación  realizados  por  medio  de  abordaje  tra-
dicional por  la  línea  media  con  presión  cervical  anterior  y
con el  aumento  de  la  extensión  de  la  cabeza  fallaron,  la
visibilidad se  evaluó  como  grado  4.  Por  tanto,  la  cabeza  del
paciente fue  ligeramente  inclinada  hacia  la  izquierda  y  una
lámina Miller  recta  de  taman˜o  cero,  fue  introducida  por  el
lado extremo  derecho  de  la  boca.  La  punta  de  la  epiglotis
fue visualizada  con  la  ayuda  de  manipulación  externa  de  la
laringe, y  la  intubación  a  ciegas  realizada  con  el  tubo  endo-
traqueal de  3,5  mm  sin  balón.  El  taponamiento  orofaríngeo
se hizo  con  gasas.
El  posicionamiento  del  tubo  endotraqueal  fue  conﬁrmado
por medio  de  capnografía  y  auscultación  de  los  pulmones.
El tubo  endotraqueal  se  ﬁjó  y  se  tamponó  la  orofaringe  con
gasas. La  anestesia  se  mantuvo  con  sevoﬂurano  al  2%
con una  mezcla  de  oxígeno  y  óxido  nitroso  en  la  proporción





eos  no  fueron  usados  durante  la  cirugía.  El  manejo  de
íquidos fue  realizado  con  la  administración  intravenosa
e solución  balanceada  de  electrólitos,  considerando  el  cál-
ulo de  los  déﬁcits  perioperatorios  y  los  valores  basales  del
in˜o. Al  concluir  la  cirugía,  se  quitó  el  tapón  y  la  tráquea  se
esentubó cuando  el  paciente  estaba  completamente  des-
ierto. El  paracetamol  (25  mg  kg--1)  se  usó  para  la  analgesia
ostoperatoria. Después  de  un  período  de  recuperación  sin
ntercurrencias, el  paciente  se  derivó  a  la  UCI.
iscusión
l  manejo  anestésico  cuidadoso  es  necesario  debido  a  la
nvolucración de  varios  sistemas.  Debemos  tener  siempre
resente la  posibilidad  de  vía  aérea  difícil  frente  a  un
aciente con  cuello  corto,  micrognatia  y  retracción  de  la
andíbula, a  veces  con  una  ﬁsura  labial  y/o  hendidura  pala-
ina. Después  de  la  preparación  para  la  intubación  difícil,
referimos la  inducción  anestésica  por  inhalación  con  sevo-
urano sin  la  supresión  de  la  ventilación  espontánea.  Debido
 la  posibilidad  de  introducción  de  una  lámina  curva  en  la
ínea de  visión,  una  lámina  Miller  recta  de  taman˜o  cero  se
só, pero  la  laringe  no  puede  ser  visualizada  por  el  abordaje
radicional de  la  línea  media.  Por  tanto,  la  laringoscopia  con
ámina recta  paraglosal  descrita  para  la  intubación  traqueal
ifícil se  usó,  y  la  intubación  a ciegas  se  hizo  después  de  la
isualización de  la  punta  de  la  epiglotis5.  El  abordaje  late-
al fue  realizado  para  rebasar  la  lengua  y  las  estructuras
axilares y  para  mejorar  la  visión  de  la  glotis.  En  caso  de
racaso en  la  intubación,  nuestro  plan  de  reserva  era  hacer
na laringoscopia  por  ﬁbra  óptica.  El  uso  de  mascarilla  larín-
ea se  discutió,  pero  no  se  eligió  porque  podría  ser  imposible
arantizar una  vía  aérea  segura  a  causa  de  los  movimien-
os de  la  cabeza  durante  la  operación  y  a  la  posibilidad  de
spiración de  las  secreciones  orofaríngeas.  El  uso  de  la  suc-
inilcolina se  evitó  porque  podría  causar  la  liberación  en
xceso de  potasio,  arritmias  cardíacas  fatales  e  hiperter-
ia maligna.  Debido  al  riesgo  aumentado  de  hipertermia  en
a SWW,  la  temperatura  corporal  se  monitorizó  durante  la
irugía y  en  el  período  postoperatorio2,3.  Los  relajantes  mus-
ulares no  despolarizantes  y  opiáceos  no  se  usaron  debido
 la  posibilidad  de  recuperación  tardía  y  a  la  depresión  res-
iratoria postoperatoria  resultante  de  la  debilidad  crónica
e los  músculos  respiratorios2,3. La  analgesia  postoperatoria
e suministró  con  paracetamol,  y  la  sedación  profunda  fue
vitada. La  disfunción  pulmonar  postoperatoria  y  por  ende,
a neumonía  por  aspiración,  fueron  consideradas.  Por  tanto,
as secreciones  orofaríngeas  se  aspiraron  regularmente.
Aunque  nuestro  paciente  no  presentase  ninguna  anorma-
idad genitourinaria,  la  disfunción  renal  e  involucración  de
os músculos  cardíacos  pueden  ser  observados  en  la  SWW,  y
s importante  reconocer  el  aumento  del  riesgo  de  insuﬁcien-
ia cardíaca  y  renal  en  el  período  perioperatorio2.  El  control
el adecuado  mantenimiento  de  los  líquidos  debe  ser  hecho
ara evitar  la  disfunción  renal  y  la  depresión  cardiovascular.
Los  nin˜os  con  SWW  pueden  estar  con  la  presión  intra-
raneal (PIC)  aumentada;  por  tanto,  la  conducta  anestésica
ebe incluir  precauciones  al  suministrar  una  circulación
erebral adecuada,  como  evitar  el  aumento  o  la  disminu-
ión excesiva  de  la  presión  arterial  promedio3.  También
s importante  reconocer  que  los  pacientes  con  SWW  están
130  E.A.  Kose  et  al
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4.  Crowe C, Jassani M, Dickerman L. The perinatal diagnosis of the
Walker--Warburg syndrome. Diagnosis. 1986;6:177--85.igura  1  FLAIR  MR  imágenes  de  escáner  que  demuestran  la  ma
B).  T2  WI  MR  imágenes  de  escáner  que  demuestran  disgenesia  
ropensos  a  desarrollar  convulsiones,  episodios  de  apnea
entral y  obstructiva,  diﬁcultad  de  deglución  y  por  ende,  una
nsuﬁciencia cardiorrespiratoria,  neumonía  por  aspiración  y
epsis2,3.  El  uso  de  fármacos  epileptógenos  y  los  episodios
ipóxicos pueden  conllevar  a  convulsiones.
En  resumen,  para  lograr  una  tranquila  administración
nestésica y  buenos  cuidados  posoperativos,  es  importante
ener presente  que  el  SWW  es  una  severa  DMC  con  involu-
raciones multisistémicas.onﬂictos de intereses
os  autores  declaran  no  tener  ningún  conﬂicto  de  intereses.
5ación  de  Dandy-Walker  (A  y  D);  y  lincencefalia  con  hidrocefalia
epto  pelúcido  (C).
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